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Ozet

Eritromelanosis folikllaris fasiyei et kolli sebebi bilinmeyen, karakteristik olarak daha ¢ok adélesan erkeklerde
ortaya c¢ikan az rastlanan bir hastaliktir. Hastalarin boyun ve yuziinde ortaya ¢ikan folikiler papduller, sinirlari
belirgin eritem ve hiperpigmentasyondan olusan klinik bulgu Ug¢list ile karakterize, bazen de kollarda pilar
keratozun eslik ettigi bir dermatozdur. Hastamizin uzun sire yanlis olarak atopik dermatit tanisi ile izlenmis
olmasi, ¢ok erken yasda baglamis olmasi, benzer rahatsizligin anneannede ve halada da olmasi nedenleriyle

bu olguyu sunmayi uygun gérdik. Pam Tip Derg 2010;3(1):33-5.
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Abstract

Erythtomelanosis follicularis faciei et colli is a rare disease with unknown cause and characterisitically
predominately appears in adolescent males. Itis a dermatosis characterized by a triad of clinical findings consisted
of follicular papules occurring on the neck and face, erythema with marked borders and hyperpigmentation, and
occasionally is accompanied by pilar keratosis on the arms. We decided to report the present case because she
was followed up for a long period of time with a misdiagnosis of atopic dermatitis. The disease started at a very
early age and it was reported that her grand-mother and aunt had similar discomforts.
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Giris

Eritromelanosis follikularis fasiyei et koli (EFFK)
ilk kez 1960 yilinda Kitamura tarafindan
tanimlanan, etyolojisi bilinmeyen, tipik olarak
geng erkelerde gorllen, karakteristik olarak
boyun ve ylzde hiperpigmentasyon, eritem
ve folikliler paplller triadi ile karakterize bir
hastaliktir [1-3].

Olgu

10 yasindaki kiz hasta her iki yanaginda
kizariklik artisi ve putlrlesmenin belirginlesmesi
Uzerine klinigimize basvurdu. Sikayetlerinin 1
yas civarinda basladigini belirten annesi son
1 yilda yizdeki kizarikligin ve putirlesmenin
belirginlestigine dikkat cekti.

Dermatolojik muayenesinde, hastanin her
iki maksiller ve preaurikuler bolgelerinin
tamamini kaplayan yaygin kirmizi-kahverengi
eritem mevcuttu (Resim 1). Eritemli plaklar

Uzerinde, deri renginde, 1mm buyudkliginde,
sert, cok sayida folikiler papller lezyonlar
goériimekteydi. Boyun bdlgesinde lezyonu
olmayan hastanin, her iki omuz bdlgesinde ve
kollarinin proksimallerinde siddetli pilar keratozu
da mevcuttu (Resim 1).

Hastanin kiz gocugu, lezyonlarin yiz yerlegimli
olmasi ve yasinin kiguk oldudu gerekgeleri ile
ailesi biyopsiye izin vermedidi icin tani klinik
olarak, farklh iki dermatolog degerlendiriimesi
ile konulmustur. Ayrica hastanin anneannesi ve
halasinda da ayni rahatsizligin mevcut oldugu
Agrenildi. Anneannenin élmis olmasi, halanin
da baska sehirde yasamasi nedeniyle diger aile
bireyleri fotografize edilememistir.

Anneanne ve hala disinda baska akrabasinda
benzer sikayeti olmayan hastanin tiim laboratuar
testleri normal olarak tespit edildi. Hastaya tani
koyduracak atopik dermatit tani kriterleri mevcut
degildi.
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Resim 1. Maksiller, preaurikuler ve kol proksimallerindeki folikuler papullerin klinik géranimu.

Hastaya bir yasindan beri gittigi ¢ocuk ve
dermatoloji hekimleri tarafindan atopik dermatit
tanisi ile birgok ilag verilmis, en son atopik
dermatit tanisi ile pimekrolimus baglanmis olan
hastanin klinigimize gelisinden itibaren tim
ilaclari kesilerek yiiz ve kol bolgesine %2’lik
alkol salisile baglanmistir. Ug¢ ay boyunca
lezyonlarinda iyilesme gbzlenen hastanin bahar
ayinda sikayetlerinin artmasi ile klinigimize
tekrar basvurmasi sonucu hastaya ginde
1 kez tretinoin baslanmistir. Ug ay sonunda
lezyonlarinda belirgin azalma gdsteren hasta
halen tedaviye devam etmektedir.

Tartigsma

Bildirilerde vakalarin ¢odunun gen¢ ve orta
yaslh erkekler oldugunu son zamanlarda kadin
vakalarin sayisinin arttigini ve ailesel vaka
bildirilerinin de arttigini gérilmektedir [4,5].

Hastalik boyun ve yizl bilateral tutmakta pilar
keratoz eslik etmektedir. Unilateral vakalar da
bildirilmistir. Genellikle yasamin ikinci dekadinda
baslamaktadir [5,6]. Kulak ve kaslarin da
tutuldugu vakalar mevcuttur, ancak vakamizda
kulak, kas tutulumu ve subjektif baska bir
yakinmasi yoktu. Pilar keratoz hastamizin
her iki omuz ve kol bdlgesinde siddetli olarak
mevcuttu.
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Hastalik cok yaygin goérilmemekte, olgu bildirileri
seklinde goérulmektedir. Ayni ailede gorulmesi
genetik etken oldugunu distundirmektedir [7,8].

Histopatolojisinde; epidermiste hiperkeratoz,
bazal tabakada klinige uyan melanin artig
mevcuttur. Kil folikillerinde keratotik tikaglar,
foliktil ve folikil saftinda genisleme, sebase
glandlarda hipertrofi ve adneksler etrafinda
lenfositik infiltrasyon bulunabilir [9,10].

Hastahgin ayiricl tanisinda uleritema
ofriyogenes, liken pilaris fasiyei, poikiloderma
of civatte, Riehl melanosis ve atrofoderma
vermikulatum disdndlmelidir [11].

Hastamiz; kaslarin tutulmamis olmasi ve
atrofik sikatrislerin olmamasi ile uleritema
ofriyogenesden, livid rengin bulunmamasi
ve atrofik sikatrislerin olmamasi ile liken
pilaris fasiyeiden, atrofi ve telenjiyektazilerin
olmamasi ile Civatte poikilodermasindan,
kozmetik maruziyet dyklsinidn olmamasi ve
gri pigmentasyonun bulunmamasi ile Riehl
melanozisinden, kas tutulumunun ve atrofik
sikatrislerin bulunmamasi ile de atrofoderma
vermikulatumdan klinik olarak ayriimigtir.

kesin ve etkili bir tedavisi
Keratolitik  tedavi en

Hastaligin
bulunmamaktadir.
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yaygin uygulanan tedavidir. Bunun yaninda

depigmentasyon  tedavisi, nemlendiriciler,
lazer uygulamalari, topikal metronidazol,
%3-12 amonyum laktat ve hidrokinon

kullanilabilmektedir [10]. Topikal olarak genelde
retinoik asit uygulanmaktadir. Siddetli vakalarda
sistemik isotretinoin verilebilir [12]. Hastamiza
ilk degerlendirmemizde %2 alkol salisile topikal
tedavi olarak baslandi. Sikayetlerinin artmasi
tizerine tretinoin kreme gecildi. Ug ay sonra
hastanin kliniginde belirgin iyilesme goraldu.

Yuzin belirli bélgelerinde sinirli kalan eritem,
folikUlertikaglarve hiperpigmentasyon hastaligin
klasik triadini olustur. Hastalik ¢ogunlukla
yuz boélgesinde yerlestiginden aileler yizden
deri biyopsisi alinmasina izin vermedikleri icin
birinci ve ikinci dekatta bu bulgularin herhangi
birisine sahip bir hasta ile karsilasildiginda
triadin diger bulgularinin aragtiriimasi hastanin
tani ve tedavisinde ge¢ kalinmamasina neden
olur. Hastallk c¢ogunlukla bilateral gorilse
de unilateral vakalarin da mevcut olmasi
hastalari degerlendirirken daha genis bir agidan
bakmamiz gerektigini gostermektedir.

Ug 6zelliginden dolayi bu vakayi degerlendirdik.
Birincisi; hastanin sikayetlerinin bir yas civarinda
baslamasi ve bu kadar erken yasta baslayan
bagka bir EFFK vakasinin bildiriimemis olmasi,
ikincisi; hastanin anneanne ve halasinda da
mevcut olmasi, Uglnclsi; ¢ok uzun bir sire
yanlis tani alarak atopik dermatit tanisi ile
nemlendiriciler ve pimekrolimus kullanmis
olmasi. Benzer bir vakanin bildirilmemis olmasi
bu vakamizi farkli kilmaktadir.
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